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La prise en charge s'est amelioree 
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L a sarcoidose est une maladie systemique de cause 
inconnue caracterisee par la formation de granulomes 
dans les organes atteints, avec une predilection pour le 
poumon et le systeme lymphatique. 1 Elle revet plusieurs 
phenotypes cliniques en fonction de la presentation 
initiale, des localisations viscerales, 
de la duree devolution, du degre 
de severite et de la reponse au trai- 
tement. Devolution varie entre la 
guerison spontanee sans trai- 
tement dans 50 a 80 % des cas, 

Finstallation d’atteintes viscerales 
fonctionnelles temporaires ou 
definitives plus ou moins mar- 
quees dans 20 a 50 % des cas et, 
dans 0,5 a 5 % des cas, le deces. 

Les corticosteroides et de nom- 
breux autres traitements ont fait la 
preuve de leur efficacite sur la 
composante granulomateuse de la 
maladie et ses consequences, rnais 
cette efficacite est purement suspensive, avec pour corol- 
laire la survenue frequente de rebonds lors de la decrois- 
sance du traitement ou apres son arret. L’origine de la sar- 
coidose nest pas cormue. Les progres en immunologie et 


en genetique ainsi que le rapprochement avec d’autres 
maladies granulomateuses humaines proches cornme la 
berylliose pulmonaire chronique ont ete particulierement 
fructueux. Ils permettent d’incriminer a l origine de la sar- 
coidose une reaction immunitaire exageree consecutive a 
Fexposition a certains antigenes 
chez des patients ayant une suscep- 
tibilite genetique. Recemment, une 
mise au point consensuelle sous 
Fegide de societes savantes (ATS, 
ERS, WASOG) a permis de faire 
une synthese sur l’etat des connais- 
sances, et de delivrer certaines 
recommandations dans la prise en 
charge diagnostique et thera- 
peutique. 1 

Dans cette nouvelle monogra- 
phie de La Revue duPraticien consa- 
cree a la sarcoidose, nous avons 
voulu mettre l’accent sur les avan- 
cees importantes des dernieres 
annees et sur les nombreux progres ponctuels qui ont per- 
mis d’ameliorer significativement la prise en charge 
clinique, en particuher dans les formes les plus graves de 
la maladie. 
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Ces avancees concernent Fimmunopathologie et les 
facteurs genetiques predisposant qui ont une place cen- 
trale dans la comprehension de la maladie et Findication 
du traitement. Limagerie modeme, quant a elle, a permis 
d’ameliorer le diagnostic et le traitement de certaines 
localisations et de certaines formes complexes de la ma- 
ladie et de mieux utiliser les traitements disponibles en 
fonction des situations rencontrees. Une synthese sur les 
phenotypes severes de la maladie tant au niveau medias- 
tino-pulmonaire qu’au niveau des autres localisations 
prend, dans ce contexte, tout son interet, tout comme une 
mise au point sur la prise en charge therapeutique souli- 
gnant fimportance des traitements d’epargne et altema- 
tifs aux corticoides et donnant quelques notions sur la 
place des anti-TNFa. Nous avons aussi souhaite donner 
une place a un chapitre clinique original centre sur fhis- 
toire naturelle de la sarcoidose. Ce chapitre, base sur les 
publications scientifiques et sur notre experience person- 
nelle, vise a transmettre certains reperes cliniques dans 
cette affection parfois deroutante. Dans la meme ligne, 
nous avons juge utile de consacrer un article au diag- 
nostic, une demarche qui reste delicate dans de 
nombreuses situations au cours de la sarcoidose. 

Cet avant-propos a aussi pour objet de rappeler certai- 
nes dormees classiques importantes qui ne sont pas deve- 
loppees dans les differents articles de cette monographie : 
notions epidemiologiques et aperpu general sur les phe- 
notypes cliniques de la sarcoidose. 

EPIDEMIOLOGIE DE LA SARCOIDOSE 


La sarcoidose est une maladie rare. Sa prevalence est com- 
prise dans la quasi-totalite des series entre 5 et 
20/100000. Elle debute dans 70 % des cas entre 25 et 
45 ans. Elle est tres rare avant 1 5 ans et apres 70 ans, et 
exceptionnelle avant 5 ans. Elle est legerement plus fre- 
quente dans le sexe feminin en raison d’un pic perimeno- 
pausique chez les femmes. Elle est 3 fois plus frequente 
chez les Noirs americains et les sujets originaires des 
Antilles I'rancaises que chez les Caucasiens. La sarcoidose 
est plus severe et plus disseminee chez les Noirs, avec plus 
de localisations cutanees, ophtalmologiques et ganglion- 
naires lymphatiques ; il y a plus de cas de syndrome de 
Lofgren et d’hypercalcemie chez les Caucasiens ; et plus 
d’atteintes cardiaques et d’uveites severes chez les Japo- 
nais. Apres 50 ans, la sarcoidose a une presentation aty- 
pique dans la moitie des cas et elle est souvent severe, 
necessitant plus frequemment de recourir a un traitement. 

PHENOTYPE CLINIQUE 


La sarcoidose comporte le plus souvent entre 2 a 4 locali- 
sations viscerales si l’on prend en compte la clinique, la 
radiographie et la biologie standard. Une atteinte gan- 
glionnaire et/ ou pulmonaire se voit sur la radiographie de 


thorax dans 90 % des cas, soulignant le tropisme thora- 
cique tres preponderant de la maladie et rimportance cru- 
ciale de la radiographie dans le diagnostic et le suivi. Cer- 
taines atteintes relativement frequentes sont observees 
dans 15 a 25 % des cas: oculaires, cutanees, ganglionnai- 
res superficielles ethepatiques. D’autres se voient dans 5 a 
10 % des cas (rate, systeme nerveux, coeur et parotides). 
En fait, tous les autres organes peuvent etre atteints avec 
une frequence inferieure a 3 %, certaines localisations 
pouvant avoir un impact particulierement severe comme 
les atteintes renales, rhino-sinusiennes et laryngees. On 
tend actuellement a opposer 2 phenotypes cliniques : les 
phenotypes dits benins, qui regroupent notamment les 
formes avec atteinte ganglionnaire intrathoracique isolee 
et asymptomatique, ou associees a une uveite anterieure 
aisement controlable par un traitement local, ou integrees 
dans le syndrome de Lofgren, dont revolution est habi- 
tuellement resolutive en 18 a 36 mois; et les phenotypes 
severes, qui sont souvent symptomatiques, donnent a la 
radiographie une atteinte pulmonaire exclusive avec ou 
sans fibrose, peuvent comporter des atteintes extrapulmo- 
naires graves (cardiaques, ophtalmologiques, etc.), ont 
une evolution sur de nombreuses annees et necessitent 
habituellement un traitement prolonge. Certaines correla- 
tions ont pu etre trouvees entre ces phenotypes cliniques 
severes et certains haplotypes, mais, pour interessantes 
qu’elles soient au niveau pathogenique, elles n’ont pas 
assez de puissance pour etre utilisees en pratique clinique, 
du moins en l’etat actuel des connaissances. 

Les marqueurs d’activite biologique de la sarcoidose 
avaient suscite un interet majeur a la fin des annees 1970 
et dans les annees 1980. Ils ont eu le merite de permettre 
une avancee importante sur la pathogenie de la maladie. 
Les espoirs fondes sur leur eventuelle valeur pronostique, 
question essentielle dans cette maladie, ont ete largement 
depus. Ils peuvent garder un certain interet, notamment 
lors du diagnostic. 

Cette monographie sur la sarcoidose est ainsi ciblee sur 
les 3 themes qui nous paraissent essentiels : nouveaux 
enjeux cliniques, etiopathogenie, et prise en charge thera- 
peutique des formes severes. ■ 
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